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Case Report and Discussion
Anamnese und Belunde
Die 1966 geborene Patientin wurde
durch ihren Hausarzt zur weiteren
Diagnostik und Verlaufskontrolle an
die Poliklinik überwiesen. An sub-
jektiven Beschwerden klagte die
Patientin einzig und alleine über Juck-
rciz am gesamten Integument.
Aus der persönlichen Anamnese der
Patientin war zu entnehmen, dass sie
während insgesamt 15 Jahren (1983)
aufgrund einer Hypermenorrhoe kurz
nach der Menarche mit oralen Anti-
konzeptiva behandelt worden war. Von
1983-1995 handelte es sich dabei um
ein Norgestrel und Ethinylestradiol
enthaltendes Antikonzeptivum,
1996-1998 um ein Levonorgestrel und
Ethinylestradiol enthaltendes Produkt.
Die Ursachen der Hypermenorrhoe
waren nicht weiter abgeklärt worden.
Nach der Geburt eines gesunden
Knaben 1993 hatte die Patientin im
August 1996 eine Fehlgeburt. Anläss-
lich der Hospitalisation stellte man
erhöhte Leberwerte fest. In der Folge
kam es zu weiteren Abklärungen: Aus-
geschlossen wurde eine Hepatitis B
und C sowie ein Alpha-l-Antitrypsin-
mangel. Die Serologien flijr Zyto-
megalie und Epstein-Barr-Viren waren
negativ. Zum Ausschluss einer Auto-
immunhepatitis wurde im Juni 1991 ein
Antikörper-Screening durchgeführt: als
einziger Antikörper waren die Asialo-
glykoprotein-Rezeptor-Antikörper mit
lusammenlassung
Im vorliegenden Artikel wird eine junge Frau beschrieben, bei welcher anläss-
lich eines Spitalaufenthaltes erhöhte Transaminasen festgestellt worden waren.
Die Differentialdiagnose des Juckreizes ohne spezifische dermatologische Lä-
sion und der Abklärungsgang bei erhöhten Leberparametern wird anhand des
Falles diskutiert.
Im Verlauf der Abklärungen konnten wir das Neuauftreten von antimitochon-
drialen Antikörpern und somit die Initialphase einer primären biliären Zinhose
(PBC) mit histologischer Beurteilung und ERCP dokumentieren. Die Therapie







In this article a young woman presenting with generalized pruritus and elevat-
ed liver enzymes is described. The broad differential diagnosis is discussed.
We observed the appearance of antimitochondrial antibodies (AMA) and the
diagnosis of early primary biliary cirrhosis (PBC) could be established and do-
cumented histologically. The case repoft concludes with the discussion of the
therapeutical possibilities for PBC.
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. Primrire biliare Zrnhose (PBC)
. Sarkoidose mit chronischer intrahepatischer Cholostase
. Primär sklerosierende Cholangitis (PSC)
. Medikamentös-toxische Cholangitis
. Idiopathic Adulthood Ductopenia
. Histiozytosis X




mit erhöhten Transaminasen sowie
Bilirubin. vergesell schaftet mit
Juckreiz, ist sehr breit (Tab. 24). Eine
relativ häufige Ursache sind virale
Infektionen. Dabei stehen die Hepatitis
B und C- sowie Zytomegalie- und
Epstein-Barr-Viren im Vordergrund.
Diese Virusserologien und der Eisen-
status waren bei unserer Patientin in
einem ersten Abklärungsgang unauf-
fällig. Zu weiteren, sehr häufigen
Ursachen erhöhter Aminotransferasen
gehören reversible Atiologien wie
Alkohol und Medikamente. Alkohol
nahm unsere Patientin nur sehr selten
zu sich; die Medikamentenanamnese
war bis auf die erwähnten oralen
Antikonzeptiva bland. Bei langjähriger
Einnahme oraler Antikonzeptiva, in
unserem Fall über 15 Jahre, würde man
Hepatopathien im Sinne von
Adenomen und in sehr seltenen Fällen
worden (Abb. 5 und 6). Die Unter-
suchung zeigte unauffällige Befunde.
Status und Laboruesultate
Im Status fand sich eine32jahrige,
47 kg schwere, 160 cm grosse Patientin
in unauffälligem Allgemein- und Er-
nährungszustand. Der Blutdruck betrug
140195 mmHg, der Puls 78/min. Am
gesamten Integument waren multiple
Kratzspuren feststellbaq der restliche
Status war altersentsprechend unauf-
fällig.
Im bei uns durchgeführten Labor zeigte
sich ein unauffälliges Hämatogramm
mit einem Hb von 13,5 g%o
(12,0-16,0), das Chemogramm zeigte
erhöhte Leberwerte: Bilirubin 25 pmol,/l
(s-18), ASAT 168 Un (11-36),
ALAT 350 U/l (70-31), die GGT war
mir 381 UÄ erhöht (8-66) und die alk.
Phosphatase mit 1171 Un (31-108).
Ebenfalls leicht erhöht waren das totale
Serumprotein mit 85 g/l (62-80) sowie
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Eine Veränderung der Gallenwege, eine
Cholelithiasis oder primiir sklero-
sierende Cholangitis konnte durch das
ERCP, welches den für PSC typischen
perlschnurartigen Aspekt der Gallen-
gänge vermissen liess, ausgeschlossen
werden. Die Histologie sprach am
ehesten für eine primäre biliäre
Zirrhose im Anfangsstadium (Grad I),
ohne dass eine medikamentös-toxische
Genese sicher ausgeschlossen werden
konnte. Hinweise für andere Erkran-
kungsentitäten, welche für einen
generalisierten Pruritus verantwortlich
sein könnten (Tab.2) wie Tumoren,
metabolische Störungen und Parasi-
tosen fanden sich bei unserer Patientin
nicht.
Bei näherer Betrachtung der Anti-
körper-Serologien in der Bestimmung
vom 17.06.1997 fielen die 1+ positiven
Antikörper gegen Schilddrüsen- sowie
Herzmuskelfaser-Antigen auf . Zudem
waren die Gesamt-IgM erhöht. AMA
sowie ANA fielen negativ aus. Es ist
bekannt, dass bei der primären biliären
Zirrhose Antikörper gegen die ver-
schiedensten Antigene vorkommen
können (Kaplaa 1996). Auch eine Er-
höhung der Immunglobuline, im
speziellen der IgM, ist ein bekanntes
Phänomen der PBC. Auch wurde das
Phänomen beschrieben, dass Patienten
mit primär biliärer Zirrhose nach
Impfungen die IgM nicht zu IgG
konvertieren können (Kaplan 1996).
Ein knappes Jahr, nachdem bei der
Patientin erhöhte Leberenzyme fest-
gestellt worden waren und die AMA
erstmals negativ ausgefallen waren,
liessen wir im gleichen Labor die AMA
erneut bstimmen. Die Tests bezüglich
der M2-Untergruppe fielen nun positiv
aus. Die Diagnose einer primdren
bili2iren Zirrhose konnte somit auf-
grund der Histologie zusammen mit der
neu nachgewiesenen AMA gegen den
M2-Subtyp erhärtet werden.
Diagnosen
l. Prim?ir bili2ire Zirrhose Grad I
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(1) 250 mg Ursodeoxycholsäure/d (5 mg/kg/KG) seit 6 Monaten, stopp vor 5 d,
orale Antikonzeption
(2) 500 mg Ursodeoxycholsciure/d (10 mg/kg/KG), orale Antikonzeption gestoppt
(3) 750 mg Ursodeorycholsiiure/d (15 mg/kg/KG), orale Antikanzeption gestoppt
EK = Erstkonsultation, ASAT = Aspartat Aminotransferase, AI'AT = Alanin Ami-
notransferase, GGT = Gammaglutaryl Transferase, AP = Alkalische Phosphatase
Iherapie
Eine allgemein akzeptierte Behandlung
der primären biliären Zirrhose existiert
ztxzeit nicht. Drei ermutigende
Therapie-Ansätze sind die Gabe von
Ursodeoxycholsäure, das Colchicin
sowie Methotrexat. Glukokortikoide
scheinen den Verlauf der Erkankung
nicht zu verbessern (Kaplan 1996).
Ursodeoxycholsäure in der Dosierung
von 12-15 mg/kg Körpergewicht und
Tag, gegeben in einer Einzeldosis am
Abend oder aufgeteilt über den Tag, ist
sicher und wird von den Patienten gut
vertragen. Es senkt die Serumwerte des
Bilirubins, der alkalischen Phosphatase,
der GGT, der ASAI sowie ASAI und
IgM. Zusätzlich vermindert es den
Pruritus der Patienten. Wichtig ist zu
wissen, dass es während der ersten
zwei Wochen der Behandlung zu einer
Verstrirkung des Juckreizes kommen
kann.
Ursodeoxycholsäure verbessert die
Prognose der Patienten bezüglich
Lebertransplantation und Tod. In der
Studie von Heathcote et al. (1995)
konnte eine Reduktion der Trans-
plantationswahrscheinlichkeit um 32Vo
durch Ursodeoxycholsäure erreicht
werden. Das Medikament sollte
möglichst früh im Erkrankungsverlauf
eingesetzt werden, da es bei Patienten
mit fortgeschrittener Erkrankung
ineffektiv ist.
Colchicin, gegeben in der Dosierung
von 0,6 mg,2x tägl., verbesserte die
Serumwerte des Bilirubins, Albumins,
der alkalischen Phosphatase, der
Aminotransferasen in einer 2-Jahres-
Follow-up-Studie und verbesserte das
Überleben nach vier Jahren in einer
prospektiven Doppelblindstudie von
Kaplan 1986. Diese Ergebnisse sind in
anderen Studien (Tifferoni 1991)
bestritten worden. Ztdem scheint sich
eine histologische Verbesserung nicht
einzustellen.
Methotrexat, gegeben in der Dosierung
von 15 mg, lx pro Woche, vermindert
ebenfalls die Serumwerte der alkali-
schen Phosphatase, der Aminotrans-
ferasen sowie des Bilirubins. Auch
Methotrexat scheint bei Patienten mit
fortgeschritte ner Leber zinho se nicht
mehr wirksam zu sein. Als wichtige
Nebenwirkung ist die interstitielle
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